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Syndrome des jambes sans repos. Une seule question permettrait 
de porter le diagnostic de cette affection qui concernerait 1 0 % de la population, 
avec des repercussions importantes sur la qualite de vie et une possible 
augmentation de la mortal ite. 


Le syndrome des jambes sans 
repos : frequent et handicapant 


L e terme « syndrome des 
jambes sans repos » fut ini- 
tialement introduit en 1945 
par un neurologue et chirur- 
gien suedois, Karl Axel Ekbom. 
Cette entite clinique fut, semble-t-il, 
d’abord decrite par le medecin an- 
glais Sir Thomas Willis, en 1672. 
Aussi, cette affection est egalement 
connue sous le terme de maladie 
de Willis-Ekbom. Bien que parfaite- 
ment definie sur le plan clinique, son 
existence fut longtemps consideree 
comme douteuse et elle fut rattachee 
a des troubles circulatoires veineux 
ou a des troubles nevrotiques. Des 
criteres diagnostiques precis furent 
etablis au niveau international par 
le Groupe international d’etude du 
syndrome des jambes sans repos (IR- 
LSSG). 1 Ces criteres ont permis de 
realiser des etudes epidemiologiques 
plus precises. La prevalence de ce 
syndrome est importante, estimee a 
environ 10 % dans les populations 
occidentales. 2 Une notion nouvelle 
est que le syndrome des jambes sans 
repos pourrait etre associe non seu- 
lement a une diminution de la qualite 
de vie mais aussi a une augmenta- 
tion de la mortalite, 3 peut-etre par le 
biais de la survenue de maladies 
cardiovasculaires. 4 II est done indis- 
pensable de savoir porter le diag- 
nostic chez ces patients afin de leur 
proposer une solution therapeutique. 

Un diagnostic purement 
clinique 

Le syndrome des jambes sans repos 
(aussi appele syndrome d’impa- 
tiences musculaires de l’eveil) est 


une affection sensitivomotrice dont 
le diagnostic est purement clinique 
(v. tableau). Les patients decrivent 
un besoin imperieux de bouger les 
membres inferieurs et le mouve- 
ment permet de soulager complete- 
ment ou au moins temporairement 
la gene ressentie dans les jambes. 
La symptomatologie survient du- 
rant l’inactivite ou au repos. II est 
observe une nette fluctuation des 
symptomes au cours du nycthemere 
avec une aggravation vesperale des 
impatiences dont l’intensite maxi- 
male a lieu le soir ou la nuit chez 
des patients pouvant etre indemnes 
de symptomes pendant la journee. 
Dans certaines formes particulie- 
rement severes, T amelioration des 
symptomes par le mouvement et 
leur majoration vesperale peuvent 
manquer, toutefois ces caracteris- 
tiques doivent avoir ete presentes 
au cours d’episodes anterieurs. 

UNE SEULE QUESTION 

Recemment, une seule question a ete 
proposee pour faire le diagnostic du 
syndrome des jambes sans repos 
avec une excellente sensibilite et 
specificite : « Quand vous essayez 
de vous relaxer le soir ou de dormir 
la nuit, avez-vous deja eu des sensa- 
tions desagreables, d’ agitation dans 
vos jambes qui peuvent etre soulagees 
par la marche ou le mouvement ? » 5 
Les patients decrivent une sensation 
d’inconfort provenant de la profon- 
deur des jambes, comme s’il existait 
un mouvement a l’interieur des 
membres. Les analogies utilisees 
pour decrire ce phenomene sont 


variees : decharges electriques, bru- 
lures, picotements, bouillonnement, 
impression de reptation, arrache- 
ment, demangeaisons... 6 Ces sensa- 
tions sont generalement presentes 
mais le besoin imperieux de bouger 
les jambes peut exister seul. Les 
membres superieurs peuvent etre 
plus rarement atteints. Une insom- 
nie a l’endormissement ou des 
eveils nocturnes sont frequemment 
associes aux formes severes (v. figure). 
Dans 80 % des cas le syndrome des 
jambes sans repos est associe a un 
syndrome des mouvements perio- 
diques des jambes durant le som- 
meil ; il s’agit de mouvements 
repetitifs stereotypes des membres 
inferieurs a type d’extension du 
gros orteil, de flexion de la cheville 
et du genou, survenant pendant le 
sommeil et s’accompagnant ou 
non d’un micro-eveil. Cependant le 
syndrome des mouvements perio- 
diques peut evoluer sans celui des 
jambes sans repos, isolement ou 
dans le cadre d’autres affections 
neurologiques. Curieusement, il est 
souvent confondu avec le syndrome 
des jambes sans repos alors que 
celui-ci ne correspond qu’a la symp- 
tomatologie sensitivomotrice de 
veille precedemment decrite. 

FORMES PRIMAIRES 
ET SECONDAIRES 

Dans les formes primaires, le syn- 
drome des jambes sans repos se 
manifeste avant l’age de 45 ans et il 
existe une forte composante fami- 
liale. Une forme particuliere est 
celle de l’enfant, sans doute »> 
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sous-diagnostiquee. Les symptomes 
debutent avant l’age de 10 ans. Les 
signes sont les memes que chez 
1’adulte. Les manifestations sensitives 
sont decrites par l’enfant avec les 
mots de son age et sont done souvent 
difficiles a diagnostiquer. On peut 
egalement rencontrer une agitation 
vesperale et meme une opposition au 
coucher. Le syndrome des jambes 
sans repos peut etre confondu avec des 
douleurs de croissance. Une associa- 
tion avec un trouble de deficit de l’at- 
tention-hyperactivite est frequente. 7 
Dans les formes secondaires, on note 
un debut plus tardif et une associa- 
tion a d’autres pathologies. De fagon 
frappante celles-ci sont associees 
a un deficit en fer (anemie deja 
reconnue par Ekbom, grossesse, 
insuffisance renale), mais aussi a 
une hypoxie chronique (affection 
broncho-pulmonaire chronique, syn- 
drome d’apnees obstructives du 
sommeil) 4 ou surviennent dans les 
suites d’un accident vasculaire cere- 
bral. 8 D’autres associations sont 
reconnues : polyneuropathies, affec- 
tions rhumatismales inflamma- 
toires, sclerose en plaques, maladie 
de Crohn et maladie cceliaque. Plu- 
sieurs types de medicaments peuvent 
declencher ou aggraver un syndrome 
des jambes sans repos, comme les 
antidepresseurs, les neuroleptiques, 
le lithium et les antihistaminiques. 4 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 
UTILES 

Le diagnostic de syndrome des 
jambes sans repos est clinique et doit 
se conformer aux criteres de l’IR- 


LSSG. De fagon systematique un 
bilan martial est preconise avec au 
minimum un dosage de la ferritine. 9 ' 

10 Cependant, cette derniere etant 
augmentee dans de nombreuses 
conditions sans lien avec les reserves 
en fer, le coefficient de la saturation 
de la transferrine (CST) semble etre 
un marqueur plus fiable. Devant des 
cas atypiques ou s’il existe un doute 
concernant une association avec une 
autre pathologie du sommeil, un en- 
registrement polysomnographique 
doit etre realise dans un centre du 
sommeil. Cet examen peut montrer 
un fractionnement du sommeil avec 
une augmentation du nombre de 
micro-eveils et un syndrome des 
mouvements periodiques des jambes 
durant le sommeil fy. figure). 

Ces elements, s’ils sont frequemment 
rencontres au cours du syndrome 
des jambes sans repos, ne sont cepen- 
dant ni pathognomoniques ni neces- 
saires pour poser le diagnostic. Le 
test d’immobilisation suggeree per- 
met de quantifier l’importance des 
impatiences ressenties par le patient. 

11 est realise au laboratoire peu avant 
l’endormissement, couple a un enre- 
gistrement de l’activite musculaire 
des jambiers anterieurs chez un 
patient allonge dans le calme avec la 
consigne de rester immobile. II lui est 
demande toutes les 5 minutes durant 
une heure d’evaluer sur une echelle 
analogique la gene ressentie. Ce test 
est surtout utilise dans le cadre de 
protocoles de recherche. En pratique 
clinique, il est recommande de quan- 
tifier la severite du syndrome par 
une echelle etablie par 1TRLSSG. 9 


Une physiopathologie 
mal connue 

Les hypotheses actuelles decoulent 
des constatations cliniques. 
Facteurs genetiques. Pres de 60 % 
des patients ayant une forme pre- 
coce de syndrome des jambes sans 
repos ont des antecedents familiaux 
de ce type. Les etudes dissociation 
pangenomique ont mis en evidence 
plusieurs locus de susceptibilite 
avec des polymorphismes nucleoti- 
diques : MEIS1, BTBD9, MAP2K5/ 
SCOR1, PTPRD. De fagon frappante, 
les deux premiers variants auraient 
des relations avec la physiologie du 
fer. 4 S’il est clairement etabli que 
des facteurs genetiques inter- 
viennent dans la physiopathologie 
de la maladie, le role des polymor- 
phismes et genes identifies restent a 
demontrer, en particulier si leur 
implication s’applique uniquement 
a certaines formes familiales ou 
aussi aux autres formes, notamment 
sporadiques. 

Carence martiale. Le role du meta- 
bolisme du fer dans la physiopatho- 
logie du syndrome des jambes sans 
repos a ete evoque tres precocement. 
En effet, cette symptomatologie est 
rencontree au cours de pathologies 
avec carence martiale (v. supra). Un 
nombre important de patients s’ame- 
liorent sous supplementation en fer. 
Enfin, les etudes neuropathologiques 
ont revele une diminution du taux 
de proteines impliquees dans le 
transport et la regulation du fer 
(DMT1, ferroportine, IRPl). 411 
Atteinte dopaminergique. Les 
agonistes dopaminergiques en 
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Figure ENREGISTREM ENT POLYSOMNOGRAPHIQUE. Le syndrome des jambes sans repos peut entralner une insomnie avec retard a I’endormissement et 
difficultes de maintien du sommeil. Les fleches indiquent des periodes d’eveil intrasommeil en lien avec une forte augmentation de I’activite motrice (en vert) 
enregistree au decours d’une polysomnographie chez une jeune patiente avec syndrome des jambes sans repos. (E : eveil, 1 : sommeil lent stade 1 ; 2 : sommeil 
lent stade 2 ; 3 : sommeil lent profond ; SP : sommeil paradoxal). 
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CRITERES DIAGNOSTIQUES DU GROUPE INTERNATIONAL 
D ETUDE DU SYNDROME DES JAMBES SANS REPOS 

Criteres diagnostiques essentiels 


• Le patient ressent un besoin irresistible de bouger ses jambes associe generalement 
a des sensations desagreables a ce niveau 

• Les symptomes surviennent durant I'inactivite ou au repos 

• Ms sont totalement ou partiellement soulages par le mouvement des jambes 

• II existe une aggravation le soir ou durant la nuit 
Absence d’autre cause expliquant la symptomatologie 


Autres caracteristiques cliniques frequemment associees 


• Presence d’une histoire familiale 

• Reponse therapeutique au traitement par les agonistes dopaminergiques 

• Presence d’un syndrome des mouvements periodiques des jambes 

• Aggravation progressive des symptomes initialement devolution intermittente 
vers une forme continue et de severite accrue 

Retentissement clinique sur la qualite du sommeil et/ou le fonctionnement diurne 


particulier D2 et D3 sont efficaces a 
faible dose dans le traitement du 
syndrome des jambes sans repos. 9 
Cela temoigne d’un probable dys- 
fonctionnement du systeme dopami- 
nergique. Les resultats des etudes 
de neuro-imagerie n’ont pas permis 
de determiner s’il existait un hypo- 
ou un hyperfonctionnement dopa- 
minergique. Cette derniere hypo- 
these semble cependant la plus 
probable et il existerait une augmen- 
tation des taux de dopamine dans la 
fente synaptique dans le syndrome 
des jambes sans repos. 412 Les struc- 
tures impliquees ne sont pas non 
plus clairement identifiees : stria- 
tum ou voie diencephalospinale 
impliquant une petite structure 
dopaminergique de l’hypothalamus 
dorsal (aire All). 4 ’ 11 

Quelle prise en charge 
therapeutique ? 

Le traitement non pharmacologique 
est souvent suffisant dans les formes 
legeres et moderees. II consiste en 
des mesures d’hygiene de sommeil 
avec eviction des excitants (cafe, the, 
coca, alcool, etc.) les heures prece- 
dant le coucher. Durant les acces les 
patients peuvent prendre des bains 
froids, ou plus rarement chauds. 
L’utilisation de cerceaux pour eviter 
le contact des draps ou d’un systeme 
rafraichissant de la literie sont 
d’autres « petits moyens » qui n’ont 
pas fait l’objet devaluations. Un 
exercice physique regulier peut 
s’averer benefique, alors qu’une 
activite physique intense, en parti- 
culier le soir, peut majorer les symp- 
tomes. 9 ' 10 

Le traitement des causes du syn- 
drome secondaire des jambes sans 
repos comprend essentiellement 
la correction d’une carence en fer 
(objectifs : ferritine > 50-80 pg/L et 
CST > 20-25 %) et la suppression des 
medicaments pouvant induire ou 
majorer le syndrome (v. supra). 

Le traitement medicamenteux est 
introduit chez 10 a 15 % des patients, 
c’est-a-dire ceux ayant une forme 
severe. Les agonistes dopaminer- 
giques a faible dose sont le traite- 
ment de premiere intention. Le 


Tableau. D’apres la ref. 1. 

ropinirole et le pramipexole sont 
utilises par voie orale, generalement 
2 a 3 heures avant le coucher. La 
rotigotine est utilisee en patch de 
24 heures. Ces trois agonistes dopa- 
minergiques ont l’autorisation de 
mise sur le marche. Les doses 
doivent etre les plus faibles, a debu- 
ter par 0,18 mg pour le pramipexole 
(Sifrol), 0,25 mg pour le ropinirole 
(Adartrel), 1 a 2 mg pour la rotigotine 
(Neupro). Chez certains patients, et 
surtout en cas de doses elevees d’ago- 
niste dopaminergique, on peut obser- 
ver un effet paradoxal decrit sous le 
terme de syndrome d’augmentation. 
II s’agit d’une aggravation de la 
symptomatologie avec un debut plus 
precoce dans la journee des signes 
et leur extension a d’autres parties 
du corps comme les membres supe- 
rieurs. Le risque de survenue d’une 
aggravation paradoxale peut etre 
diminue en utilisant de faibles doses 
ou des produits a demi-vie longue. 9 ' 
10 Ce phenomene d’augmentation 
n’est pas reversible et necessite une 
modification therapeutique. II faut 
bien sur evaluer l’effet du traitement 
et les effets secondaires. La duree 
du traitement est imprevisible mais 
habituellement de longue duree. Une 
deuxieme option est representee par 
les a25 ligands comme la gabapen- 
tine et la pregabaline. 13 Les benzo- 


diazepines (clonazepam) et les opia- 
ces (oxycodone, fentanyl en patch) 
sont reserves aux formes rebelles. 
De faqon frappante il existe peu de 
phenomenes d’accoutumance dans 
cette indication. 10 En ce qui concerne 
les agonistes dopaminergiques, il 
convient de mettre en balance les 
effets secondaires peu frequents 
(dysregulation thymique) versus ce 
que l’on commence a connaitre sur 
la mortalite du syndrome des jambes 
sans repos a long terme, sans doute 
par le biais de la pathologie cardio- 
vasculaire. La Haute Autorite de 
sante ne recommande Neupro et 
Sifrol que dans les formes tres 
severes ; cela est en contradiction 
avec les recommandations des 
societes savantes internationales. 

CONCLUSION 

Le syndrome des jambes sans repos 
est une entite clinique reelle, dont 
la prevalence est elevee. Il retentit 
sur la qualite de vie des patients 
mais aussi sur leur sante physique. 
La physiopathologie commence a 
etre mieux connue et des solutions 
therapeutiques existent. Les appro- 
ches non medicamenteuses sont 
souvent suffisantes dans les formes 
peu severes, alors que les traite- 
ments medicamenteux sont reser- 
ves aux formes severes. Q 
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RESUME LE SYNDROME DES IAMRES SANS REPOS : FREQUENT ET HANDICAPANT 

Le syndrome des jambes sans repos est une entite cliniqne ayant une prevalence importante (10 % environ dans les populations occidentales). Son diagnostic est exclusivement clinique : 
il s'agit dun besoin compulsif de bnuger les membres inferieurs generalement associe a des sensations desagreables a ce niveau. Ces symptomes surviennent au repos avec une forte 
preponderance le soir ou la nuit, et sont calmes par le mouvement ou la marche. Ce syndrome retentit sur la qualite de vie des patients et accroltrait la mortality Les donnees les plus 
claires concernant sa physiopathologie sont la presence de predispositions genetiques, une reduction des reserves en for avec une homeostasie du fer intracerebral alteree et un 
dysfonctionnement dopaminergique. Les traitements medicamenteux sent souvent necessaires dans les formes severes et comportent en premiere intention les agonistes dopaminergiques 
a faible dose. Une alternative est I’utilisation des a2S ligands. Les opiaces et les benzodiazepines sont reserves aux formes rebelles. Dans les formes moins severes une approche 
non pharmacnlogigue est habituellement suffisante avec essentiellement leviction des excitants le soir et la correction des facteurs aggravants. 


RESTLESS LEGS SYNDROME - WILLIS-EKROM DISEASE 

Restless legs syndrome (RLS) is a sensorimotor disorder with a high prevalence (10% in Caucasian populations). It is a purely clinical diagnosis characterized by an urge to move the 
lower limbs usually accompanied or caused by unpleasant sensations in the legs with an improvement in symptoms with movement. These sensations occur during inactivity or at rest 
and worsen in the evening or at night. RLS may not only impact the quality of life for an individual, but may also increase mortality. Disease markers such as genetic predispositions 
have been identified, as well as reduced iron stores with altered intracerebral iron homeostasis and dopaminergic dysfunction. Medication is often necessary in severe forms, with low 
doses of dopaminergic agonists being the first-line of treatment. The use of a2S ligands is an alternative. Finally benzodiazepines and opioid medications can be effective in refrac- 
tory cases. In less severe forms of RLS, a non-pharmacological approach is usually sufficient with avoidance of stimulants and correction of contributing factors. 
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